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FPIES (food protein-induced enterocolitis syndrome; pa
svenska icke-lgE-medierad fododmnesallergi) ar en relativt
ovanlig, svar, icke atopisk gastrointestinal dverkanslighet.
Overkansligheten géller oftast mjolk eller soja, men den kan
triggas dven av andrafododamnen. Smabarn drabbas av krafti-
ga krékningar cirka 1,5-2 timmar efter intag av det aktuella
fodoamnet. Krakningarna foljs ofta av diarré, som kan vara
blodtillblandad. Barnen kan bli letargiska och utveckla hypo-
volemisk chock, aven acidos, hypoalbuminemi och methemo-
globinemi &ar beskrivna i litteraturen. Behandlingen bestar
framfor alltisnabb intravends rehydrering.

Med hjalp av nagra fall vill vi uppmarksamma detta syn-
drom, som vi tror ar underdiagnostiserat, bland annat efter-
som IgE-antikroppstest visats vara negativa for det aktuella
fododmnet.

FALLBESKRIVNINGAR

Fall 1. En tidigare frisk 8 manader gammal pojke kom till
akutmottagningen pa grund av upprepade krakningar, all-
méanpaverkan, slapphet och blekhet. Pojken hade insjuknat
tva timmar efter att han fatt mat ur en barnmatsburk som
innehall fisk. P4 akutmottagningen gavs intravends upp-
vétskning, och pojken madde bra efter ett par timmar. IgE-
antikroppstest mot fisk var negativt. Foraldrarna avraddes
primart fran att lata pojken &ta fisk, men efter ytterligare ett
negativt test som gjordes ett halvar senare fick familjen for-
siktigt introducera fisk i maten. Pojken fick da kaskadartade
krakningar efter 1,5 timmar, blev allmanpéaverkad och var
svar att fa kontakt med. Han hade inga hudutslag eller and-
ningsbesvar. Nar familjen kom till akutmottagningen var poj-
ken allmanpaverkad, blek och sl6. Pd akutmottagningen miss-
tanktes anafylaxi, och pojken fick behandling med adrenalin
intramuskuldrt, antihistamin och kortikosteroider peroralt
men svarade daligt pa behandlingen och fick darfor intrave-
nds vatska. Pojken fortsatte att krékas, och kortison gavs in-
travendst. Dagen efter var pojken aterstalld. | efterforloppet
utvecklade han dock ihallande diarré. Prov for serumtryptas,
som togs i samband med insjuknandet, var l1&tt férhojt.

Fall 2. En flicka med eksem samt IgE-medierad allergi for
mjolk och agg kom in akut vid 8 méanaders alder pa grund av
ihdllande krakningar efter intag av kyckling och banan. For-
aldrarna hade uppfattningen att hon &ven hade haft ett and-
ningsuppehall. Flickan var blek vid ankomsten till akuten
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men hade fin saturation. Hon blev inlagd och fick intravends
uppvéatskning. Flickan skrevs ut till hemmet dagen efter, och
foraldrarna fick da radet att avsta fran kyckling.

Sex manader senare provade foraldrarnaatt ge kycklingigen.
Efter tvatimmar borjade flickan krakas intensivt och blev blek.
Vid ankomsten till akutmottagningen bedémdes hon vara sl
och blek med dalig tonus i kroppen och langsam kapillar ater-
fyllnad. Hon fick antihistamin per os men fortsatte att krékas
och fick darfor intravenos uppvétskning, antihistamin och hy-
drokortison intravenost. Hon piggade sedan snabbt pa sig och
kunde skrivas ut till hemmet efter fem timmar. IgE-anti-
kroppsmatning var negativ for kycklingkott.

Fyra manader senare kom flickan in igen med en likartad
kraftig reaktion som hade kommit tva timmar efter att hon pa
dagis av misstag fatt »biff« gjord pa kycklingkatt.

Fall 3. En tidigare helt frisk fyra manader gammal flicka la-
des in akut vid tva tillfallen pa grund av haftiga krakningar,
uttalad blekhet och aterkommande attacker av livlgshet som
varat cirka 10 sekunder. Flickan var kraftigt allmanpaverkad
under 1,5 timmar. Hon observerades vid bagge tillfallena éver
natten. Vid det forsta vardtillfallet 6vervakades hon med tele-
metri. Det helabeddmdes som oklaraattacker, sannolikt orsa-
kade av gastroenterit med vasovagala reaktioner. Symtomen
hade kommit 1,5-2 timmar efter intag av mjolkbaserat till&gg.
Efter ytterligare en liknande reaktion skickades remiss for
allergiutredning. Pricktest var negativt for samtliga aktuella
fododmnen. Forsiktig provokation med mjolk resulterade inte
i nagra symtom under de forsta tva timmarnas observation,
men darefter fick flickan en svar reaktion med haftiga krak-
ningar, blekhet och allmanpéverkan. Hon blev narmast med-
vetslos och behandlades med antihistamin, steroider samt
upprepade adrenalindoser och syrgas. Narkosléakare tillkalla-
des, intravends infart etablerades, volymsubstitution gavs
och patienten férdes till intensivvardsavdelning. Under detta
skede noterades varken l1agt blodtryck eller desaturation, dar-
emot en uttalad metabolisk acidos. Efter cirka 2 timmar var
reaktionen éver, och flickan var ater i sitt habitualtillstand.
Patienten har sedan dess matt bra med komjolksfri kost, for-
utom en lindrig reaktion med krakning efter att hon, ndgra ma-
nader senare, av misstag fatt i sig sparmangder mjolk pa dagis.

Fall 4. Detta fall galler en pojke med viss arftlighet for allergi
fran bagge foraldrarna och som haft eksem sedan 1 manads
alder samt IlgE-medierad allergi, bland annat mot &gg. Pojken
fick en oklar neutropeni i samband med furunkulos och rota-
virusgastroenterit vid 8 manaders &lder. Tillstdndet normali-
serades dock senare. Pojken komin till akutmottagningen vid
10 manaders alder, ddhan 1,5 timmar efter intag av 0,5 dl Soja-
semp plétsligt blev blek, sl6 och kraktes upprepade ganger. Ef-
ter detta fick han diarré med stora, vattentunna och blodtill-
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msammanfattat

FPIES ar en svar, akut, gast-
rointestinal 6verkénslighets-
reaktion mot fédodmnen som
mjolk, soja, fisk, kyckling
med flera.

Symtomen uppstar cirka 1-2
timmar efter intag av det
aktuella fododmnet.
Sjukdomsbilden karakteri-
seras av kraftiga krakningar,

blekhet, apati, hypovolemisk
chock, blodig diarré och i
vissa fall &ven metabol
acidos.

Test for IgE-antikroppar ar
negativa.

| det akuta skedet bestar
behandlingen av intravends
rehydrering och kortikoste-
roider.
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TABELL |. Sammanstéllning 6ver de patientfall som ingar i fallbeskrivningen.

Ovrig allergi

Fall Debutélder Livsmedel Tid till symtom Symtom Initial behandling (IgE-medierad)

1.Pojke 8 mén Fisk 2 timmar Krékningar, diarré, Intravends vétska, adrenalin,  Ingen
blekhet, apati antihistamin, kortison

2.Flicka 8 man Kyckling, kalkon 2 timmar Krakningar, blekhet, Intravends vatska, adrenalin,  Mjolk och agg
sléhet antihistamin, kortison

3.Flicka 4 méan Mjolk 1,5-2 timmar Krakningar, blekhet, allmén- Intravends vatska, adrenalin,  Ingen
paverkan, metabol acidos kortison

4.Pojke 10 mén Soja 1,25 timmar Krakningar, blodig diarré, Intravends vatska, kortison, Mjolk, agg,
blekhet, chock syrgas vete

5.Flicka 5man Mjolk Ca 2 timmar Krakningar, blodig diarré, Intravends vatska, kortison Ingen
blekhet, hypotoni

6.Pojke 8 man Lax Ca 2 timmar Blekhet, kallsvett, hypoton, Intravends vatska, adrenalin,  Ingen

krékningar, diarré

blandade avforingar. Utredningen visade positivt pricktest
for mjolk, gg och vete, men negativt for soja.

En sojaprovokation genomfordes pa vardavdelning. Drygt 1
timme efter intag av 7 ml soja blev pojken plotsligt blek och
trott, och han kréaktes upprepade ganger. Han fick ocksa slem-
miga avforingar. Pojken forsamrades snabbt och utvecklade
enligt journalanteckningen »i princip chock«. Behandling gavs
med albumin intravendst, véatska, hydrokortison och syrgas,
och man 6vervégde intensivvard. Han forbattrades dock och
sattes pa soja-, mjolk-, &gg- och vetefri kost, och varje nytt livs-
medel introducerades darefter forsiktigt. Pojken uppvisade
aven tydlig klinisk dverkanslighet med gastrointestinala sym-
tom mot flertalet &rt- och baljvaxter, inklusive guark&rnmjol.

Vid 1,5 ars alder utvecklade pojken astma. Han fick pollen-
allergi vid 2,5 ars alder och palsdjursallergi nagot ar senare.
Hans astmabesvar har periodvis varit svara. Med tiden har
han utvecklat tolerans for vete, &gg och mjolk. Upprepade al-
lergitest for soja har varit negativa, men vid 13 ars alder ater
pojken fortsatt sojafri kost.

Fall 5. En5manader gammal flicka kom till akutmottagning-
en pa grund av haftiga krakningar samt trétthet och blekhet
som uppstod en timme efter intag av mjélkbaserat tillagg. Pa
akutmottagningen noterades att flickan var blek och slapp,
men inte andningspaverkad, och hon hade inga hudsymtom.
Barnet lades in pa avdelning och aterhamtade sig snabbt med
rehydreringsdropp men hade under ett par dagar efter vard-
tillfallet blodtillblandad diarré. Hon ammades helt men hade
under en period fatt mjélkbaserat tillagg ndgra ganger utan
att f& symtom. Allergiutredning med pricktest och IgE-anti-
kroppsmaétning mot vanliga fédodmnesallergener var negativ.
Vid en mjolkprovokation reagerade flickan efter ett par timmar
med haftiga krakningar. Hon blev blek, kallsvettig och slapp,
och fick vatska intravendst och steroider. Hon hamtade sig rela-
tivt snabbt men fick i efterforloppet diarré med nagra blodtill-
blandade avforingar.

Patienten har reagerat pa liknande satt efter intag av spar-
méangder mjolk. Vid ett tillfalle lades hon in akut pa grund av
haftiga krakningar och sléhet ett par timmar efter ha atiten li-
ten ostbit. Pricktest for mjolk har fortsatt varit negativt.

Fall 6. En 8 manader gammal pojke blev inlagd vid tva tillfal-
len, med bara nagra dagars mellanrum, med haftiga kraknin-
gar och allmanpaverkan, sléhet och slapphet, féljt av frekvent
diarré. Symtomen hade debuterat ett par timmar efter intag
av lax. Pojken hade tidigare varit frisk, forutom nagra ob-
struktiva episoder, och han hade fatt fisk vid 6 manaders alder
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kortison

utan symtom. Pricktest och IgE-antikroppsmatning var bada
negativa mot lax och torsk. Provokation med lax gjordes vid 1
ars alder. D& reagerade barnet med blekhet, kallsvettighet,
nedsatt tonus och haftiga krakningar 30 minuter efter intag.
Efter akut medicinering med adrenalin intramuskulart, in-
travends vatska och steroider blev pojken inlagd.

Efter provokationen har han haft langdragna besvar med
frekventa l6sa avforingar, sémre ork och av och till spontana
krékningar, trots att han ater fiskfri diet. Han hade sannolikt
utvecklat en komjolkskanslighet, som dock inte var lika uttalad
som fiskkansligheten, och som gick éver inom ett halvar.

DISKUSSION

De forsta fallen av FPIES beskrevs for cirka 40 ar sedan [1, 2],
da for mjolk och soja. Sedan dess har reaktioner for bland an-
nat ris, fisk, vete, havre, kyckling, squash, paron och apple
rapporterats [3-10].

Vara fall illustrerar de vanligaste symtomen: haftiga krak-
ningar med debut 1,5-2 timmar efter intag av det aktuellafédo-
amnet, ofta med atféljande diarré. Tva av vara patienter ut-
vecklade dven langdragen diarré efter provokation. Andrasym-
tom ar uttalad blekhet, hypovolemisk chock, cyanos, metabol
acidos och neutrofili. Nyligen beskrevs aven lag kroppstempe-
ratur och trombocytos som associerade symtom [3]. Hudsym-
tom, som &r vanliga vid IgE-medierad fédoamnesallergi, sak-
nas[11,12]. I enkronisk variantav FPIES far smabarn kraknin-
gar, diarré och dalig viktuppgang pa grund av kontinuerlig ex-
ponering. N&r fododmnet exkluderas, och efter en tid
reintroduceras, kan patienten reagera med den akuta formen
avFPIES[5].

Som vara fall illustrerar har barnen ofta genomgétt flera
episoder innan diagnosen stalls. | en studie fran Australien
fann man att bara 2 av 19 patienter fatt ratt diagnos primart
[3]. De andra barnen fick diagnoserna fododmnesallergi, gast-
roenterit, sepsis/viros samt invagination. Sannolikt beror
detta pa att FPIES ar relativt ovanligt och inte sa valkant.

Diagnosen kan vanligtvis stallas pa typisk sjukhistoria med
negativt pricktest och/eller IgE-antikroppstest, det vill saga
utan provokationstest, om patienten har haft mer &n en epi-
sod. I tveksamma fall bor dock provokation utféras, men med
forsiktighet och pé sjukhus (se nedan).

Nagra forfattare beskriver att enstaka barn efter en tid ut-
vecklat positiva IgE-antikroppar for det aktuella fédodmnet
och kallar da tillstandet for atypisk FPIES [5, 6].

Det ar intressant att tva av vara sex patienter utéver FPIES
har en IgE-medierad fédodmnesallergi och eksem. | litteratu-
ren har bara nagra enstaka fall beskrivits med positiva IgE-
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antikroppar mot andrafédodmnen an de som utlost FPIES [6,
8, 9]. I en studie hade 8 av 14 barn (57 procent) eksem [6]. Det
behdvs storre studier for att klarlagga om FPIES ar vanligare
bland atopiker.

Den immunologiska mekanismen bakom FPIES &r inte
klarlagd, men tillstdndet tros medieras av T-celler i den gast-
rointestinala mukosan [5]. I USA uppskattar man att cirka 50
procent av alla allergiska reaktioner mot mjolk &r icke-1gE-
medierade [7]. Fragan ar om FPIES &r en egen entitet eller om
det handlar om »toppen av ett isberg«. Vi k&nner ju till patien-
ter som reagerar med kréakningar, diarré och onti magen efter
intag av mjolk, men de blir vanligen inte allmanpaverkade.
Fler och storre studier behdvs for att klarlagga mekanismerna
bakom de olika tillstdnden.

Akutbehandlingen bestar i forsta hand i intravends rehyd-
rering, sannolikt har &ven steroider effekt [3,5]. Om antihista-
min har en roll i behandlingen &r oklart [5]. Andra forfattare
ndmner inte antihistamin eller tror inte att det har en plats i
behandlingen [3, 7]. En av vara patienter hade latt forhojt se-
rumtryptas, vilket tyder pd en mastcellsreaktion dar anti-
histamin mojligen har effekt. Adrenalin rekommenderas inte
generellt och har sannolikt ingen plats i behandlingen [5].
Problemet dr att FPIES kan vara svar att skilja fran anafylaxi,
i synnerhet vid den forsta episoden. Att avsta fran adrenalin
vidanafylaxi kan ha letala konsekvenser, varfor man anda bor
vara frikostig med att ge adrenalin i oklara fall. Om patienten
har kraftiga krakningar bor samtidig intravends uppvatsk-
ning snarast paborjas.

Behandlingen bestar i elimination av det aktuella fodoam-
net. Tvaav varabarn har reagerat pa sparmangder, vilket aven
beskrivs i litteraturen [5]. Vid intag som sker pa grund av
misstag bor patienten sdka sjukhus och observeras, och vid
symtom bor intravends uppvatskning paborjas. Man har ock-
sa diskuterat behandling med steroider fore symtomdebut for
att hAmma reaktionen [5].

Aldern for toleransutvecklingen &r omdiskuterad. De flesta
av barnen i vara fall ar relativt sma och har nyligen provoce-
rats kontrollerat eller av misstag, varfor en provokation inte
ar aktuell. Cirka 80 procent av barnen tolererar soja respekti-
ve ris vid 3 ars alder [3]. Andra forfattare rapporterar tole-
ransutveckling for sojaallergi i 20-27 procent av fallen vid 3
ars alder [6, 8]. Fyra barn med allergi mot mjélk och soja be-
skrivs, inget av barnen hade vid 4,5 till 8 ars alder annu ut

»Diagnosen ar inte tillrackligt
val kédnd bland barnlakare.«

»Det &r intressant att

tva av vara sex patienter utover
FPIES har en IgE-medierad
fodoamnesallergi och eksem.«

vecklat tolerans [13]. Nyligen publicerades en studie som pro-
spektivt foljt de barn dar man genomfort provokation tidigt,
redan fran 6 manaders alder. Dar sdg man att 90 procent talde
soja vid 8 manaders alder, och 63 procent talde mjolk vid 10
manaders alder [14]. Den varierande prognosen och det fak-
tum att testen inte ar vagledande gor det svart att rekommen-
dera en generell alder for provokation. Det kan dock vara av
varde att utfora en forsta forsiktig provokation vid 3 ars alder
om barnetinte har haft en reaktion pd minst ett ar. Denna ska
utforas pa sjukhus med intravends infart pa plats [15, 16] och
med betydligt langre intervall mellan doserna &n vad som ar
géngse vid provokation vid IgE-medierad allergi.

Sedan vi gjort var sammanstallning, och blivit battre pa att
upptacka FPIES, har vi traffat pa ytterligare fall av reaktioner
mot mjolk, soja respektive Kiwi. Man kan tala om en »tratt-
kantarelleffekt«, ser man en sa ser man flera, och vi vill pasta
att tillstandet ar vasentligt vanligare 4n man tidigare trott.

For att kunna gdra en stérre sammanstéllning, och utveck-
laett protokoll dar aven riktlinjer for provokation bor inga, ar
viintresserade avatt kommai kontakt med lakare som har pa-
tienter med misstankt FPIES.

SAMMANFATTNING

FPIES ar en relativt ovanlig form av svar fodoamnesreaktion
sominte ar IgE-medierad. Behandlingen bestar i vitskaintra-
venost och kortison. Adrenalin bor ges pad misstanke om ana-
fylaxi. Provokation for att konstatera tolerans bor goras pa
sjukhus efter ndgot ars symtomfrihet, och den maste géras pa
annat satt an den provokation som gors vid IgE-medierad al-
lergi.

Diagnosen &r inte tillréckligt val kand bland barnlékare.
For pediatriker och andrasom arbetar med akut sjukabarn &r
det dock viktigt att kanna till detta tillstand som differential-
diagnos till sepsis, gastroenterit, invagination och anafylaxi.

m Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.

Kommentera denna artikel pa Lakartidningen.se
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